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Oorspronkelijke stukken
Aangeboren urethrakleppen; ervaringen bij 73 kinderen
J .D E  J O N G H -V A N  H O O F , J . D .M .DE VRI ES EN L . A . H . M O N N E N S
t
Zie ook het artikel op bl. 61.
Urethrakleppen komen voor bij jongetjes en worden 
omschreven als abnormale slijmvliesplooien, meestal ge­
legen distaal van de colliculus seminalis (verumonta- 
num) in het proximale gedeelte van de urethra (figuur 1 ). 
Het lijkt een eenvoudige diagnose, omdat een minder 
krachtige urinestraal wordt geproduceerd dan verwacht. 
Ook de behandeling lijkt eenvoudig, omdat een ervaren 
kinderuroloog met zijn geperfectioneerd instrumenta­
rium cystoscopisch de kleppen kan verwijderen. Toch 
zijn in Europa bij ongeveer 10% van de patiënten met 
chronische nierinsufficiëntie urethrakleppen de oorzaak 
van hun aandoening.
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SAMENVATTING
Doei Vaststellen van symptomen/klachten bij jongens met 
urethrakleppen e n  van de prognose op middellange termijn.
Opzet. D escr ip t ie f
Plaats. A fde ling  Kindernefrologie/-urologie, Academisch 
Ziekenhuis Nijmegen.
Methode. G egevens werden verzameld door statusonder- 
zoek en door in terview  van de ouders van 73 kinderen. De glo- 
merulaire filtra ties nel heid (GFR) werd bepaald met de serum- 
creatinineconcentratie (volgens Counahan).
Resultaten. A lgem ene  klachten zoals braken, onvoldoende 
drinken, stilstand van groei al of niet met koorts overheersen. 
Slechts bij o n g ev ee r  20% van de kinderen waren er aanwijzin­
gen voor urethra-obstructie, zoals een verminderde straal. Bij 
53 kinderen kon  d e  GFR na de leeftijd van 2 jaar worden geme­
ten: bij n  was d e  G F R  < 25 ml/min/1,73 m2 lichaamsoppervlak. 
Dit maakt uiteindelijk dialyse noodzakelijk.
Conclusie. A lgem ene  klachten kunnen wijzen op urethra­
kleppen. Specifieke symptomen zijn zeldzaam. De prognose 
voor wat betreft de  nierfunctie op lange termijn is onzeker bij 
een groot aan ta l van de patiënten. Preventieve maatregelen 
tegen nierfunctieverlies zijn er niet.
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f i g u u r  ï. Röntgenfoto tijdens cystografie van een kind niet 
urethrakleppen (pijl). De proximale urethra is verwijd.
In dit artikel beschrijven wij de vroege symptomen bij 
een kind met urethrakleppen, benevens de ontwikkeling 
van de nierfunctie op middellange termijn (gemiddeld 
op de leeftijd van 44 jaar).
PATIËNTEN EN METHODE
In de periode 1983-1992 werden 78 kinderen in het Aca­
demisch Ziekenhuis Nijmegen op genomen met urethra­
kleppen. Vijf verhuisden later, waardoor hun adres niet 
kon worden achterhaald. De gegevens van de overige 73 
werden verzameld door middel van statusonderzoek en 
een gesprek met één van de ouders, meestal de moeder. 
Tijdens dit gesprek werd gevraagd naar de symptomen 
voordat men wist dat urethrakleppen de oorzaak van het 
ziektebeeld waren, Verder werd gevraagd naar het 
zwangerschapsverloop. De glomerulaire filtratiesnel- 
heid (gecorrigeerd voor lichaamsoppervlak) werd be- 
paald met behulp van de formule van Counahan aan de 
hand van de lichaamslengte (in cm) en de serumcreatini- 
neconcentratie (in jimol/1), als volgt: lengte x 38/serum- 
creatininewaarde.1 De normaalwaarde voor deze gecor­
rigeerde glomerulaire filtratiesnelheid bij kinderen 
ouder dan 2 jaar is in onze kliniek 100-156 m l/m in/ijß m2 
lichaamsoppervlak. Van pseudo hypoaldosteronisme 
werd gesproken bij een serumnatriumcon centra tie ^  130 
mmol/1 en een serumkaliumconcentratie ^  6 mmol/1. 
Metingen van de plasmarenineactiviteit gaven hierbij 
steeds te hoge uitslagen.
Omdat de symptomen leeftijdsafhankelijk zijn, wer­
den de kinderen ingedeeld in drie groepen zoals in de 
literatuur gebruikelijk is, namelijk: <  maand, 1 maand-
1 jaar, >  I jaar oud bij het stellen van de diagnose.
R ESU LTA TEN
De leeftijd waarop de diagnose 'urethrakleppen’ werd 
gesteld, varieerde van 1 dag tot 13 jaar. Bij 29 van de 73 
patiënten werd de diagnose gesteld in de ie levens­
maand, bij 33 tussen de ie  en de 12e levensmaand en bij 
il na het ie levensjaar. De gemiddelde zwangerschaps- 
duur bedroeg 39 weken (SD: 2,1 ) en het geboortegewicht 
was gemiddeld 3358 g (SD: 603). Van te weinig vrucht­
water zou sprake geweest zijn bij 3 kinderen. De belang­
rijkste klachten/symptomen bij eerste bezoek aan de arts 
staan in de tabel.
De bevindingen bij lichamelijk onderzoek waren ge­
ring. Bij n  jongens werd een opgezette buik geconsta­
teerd, bij 2 ascites. Bij opname in het ziekenhuis had 
63% (46) van de kinderen een aantoonbare urine wegin- 
fectie; 8 van hen hadden sepsis. Pseudohypoaldostero- 
nisme was aanwezig bij 12 van de kinderen. De serum- 
creatmineconcentratie op het moment van de diagnose 
‘urethrakleppen’ was gemiddeld 172 jamol/1 (uitersten: 
28-492; de normaal waar den zijn leeftijdafhankelijk; hoe 
jonger de leeftijd, hoe lager de waarden).
Bij 53 van de kinderen kon de creatinineklaring wor­
den gemeten na de leeftijd van 2 jaar. De kinderen wa­
ren gemiddeld 44  jaar oud (2-13 ). Vanaf de leeftijd van
2 jaar was de glomerulaire filtratie, gecorrigeerd voor 
lichaamsoppervlak, vergelijkbaar m et die van volwasse­
nen. D e evaluatie van de nierfunctie geschiedde gemid­
deld 2,9 jaar (0,75-6) na het stellen van de diagnose. In 
figuur 2 wordt de glomerulaire filtratie bij die evaluatie 
weergegeven, uitgezet tegen de eerdere leeftijd bij het 
stellen van de diagnose.
Van de 53 kinderen haalden n  een glomerulaire fil­
tratiesnelheid <  25 ml/min/1,73 m2 lichaamsoppervlak; 6
Klachten/symptomen van 73  jongetjes m e t  urethrakleppen bij eerste 
aanm elding bij de arts
aantal kinderen (%)* op leeftijd
< 1 maand I maand- > 1 jaar totaal 
(n ~29)  1 jaar (11 - 11)  (11 -73)
(n = 33)
koorts 6 (21 ) 11 (33) 2 (18) 19
vo e d i n gspr obl em e n
16b rak en 5 (17) 9 (27) 2 (18)
onvoldoende drinken 7 (2 4 ) 14 (42) 1 (9) 22
urinewegsymptomen
anurie 4 (14) 2 (6) 2 (18) 8
onvoldoende
krachtige
2(18) 16urinestraa lf 5 (17) 9 (2 7 )
andere  symptomen
2 (18) 10suf, k reunen 5 (17) 3 ( 9 )
opgezette  buik 6 (2 1 ) 6
^Percentage van de leeftijdssubgroep. 
fZ w ak , druppelen, onderbroken, nadruppelen.
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f i g u u r  2. Glomerulaire filtratiesnelheid (GFR) bij 53 jongens 
met urethrakleppen, afgezet tegen de leeftijd bij diagnose.
r
van hen werden met dialyse behandeld. Geen van de 
kinderen had een glomerulaire filtratiesnelheid ^  128 ml 
(onze gemiddelde normaalwaarde). Kinderen bij wie op 
latere leeftijd de diagnose werd gesteld, hadden een 
hogere glomerulaire filtratiesnelheid.
BESCHOUWING
De klachten/symptomen bij het eerste bezoek van de 
kinderen met urethrakleppen wijzen meestal niet op die 
aandoening. Het zijn algemene klachten zoals braken, 
onvoldoende drinken, stilstand van groei, al of niet met 
koorts. Wanneer niet op tijd herkend, zullen verschijnse­
len van sepsis (sufheid, kreunen, ondertemperatuur) 
duidelijk worden. Klachten die wijzen in de richting van 
urethraobstructie zijn wonderlijk genoeg betrekkelijk 
zeldzaam (bij ongeveer een vijfde van de kinderen ko­
men ze voor, in de vorm van een verminderde urine- 
straal). Hiervoor zijn twee oorzaken aan te voeren. De 
eerste is onvoldoende deskundige observatie. Wanneer 
de diagnose eenmaal bekend is, wordt namelijk wel een 
onvoldoende krachtige straal geconstateerd, evenwel 
niet bij alle kinderen, De tweede oorzaak is dat de krach­
tige hypertrofische blaasspier blijkbaar in staat is de ob­
structie te overwinnen. Voor het stellen van de diagnose 
‘urethrakleppen’ is echografisch onderzoek van grote 
betekenis (figuur 3). Steeds wordt een hypertrofische 
blaaswand gevonden, terwijl de blaaswand bij de norma­
le jonge zuigeling normaal nauwelijks te onderscheiden 
is. In wisselende mate is er tevens dilatatie van ureter en 
nierpyelum.
Uiteindelijk leidden in onze groep patiënten twee we­
gen tot de diagnose ‘urethrakleppen’: bij de meesten was 
dit het vaststellen van een urineweginfectie, veelal op 
zuigelingenleeftijd, bij 9 van de 73 was bij de prenatale 
diagnostiek de diagnose ‘nierafwijking’ gesteld. De 
noodzaak van verder urologisch onderzoek bij een eer­
ste urineweginfectie bij jongens wordt door ons onder­
zoek nogmaals onderstreept.
De chirurgische behandeling van urethrakleppen be­
staat uit het opheffen van de obstructie. Dit kan door
u
■
il
*
«
■ ■
middel van e e n  transurethrale klepresectie of door 
middel van een  tijdelijke vesicostomie met verwijdering 
van de kleppen in  een later stadium. Vooral bij kinderen 
met ernstige gestoorde nierfunctie kan dit onvoldoende 
zijn. Alhoewel vesico-ureterale reflux frequent voor­
komt (in onze patiëntengroep bij 15% van de kinderen 
unilateraal en b ij 20% bilateraal) kan door de sterke 
blaashypertrofxe een obstructie aanwezig zijn op de ure- 
ter-blaasovergang. Dit kan worden geëvalueerd met be­
hulp van de Technetium-gçm-mercaptoacetyltriglycine 
(MAG 3 )-scan. Bij ernstige obstructie wordt dan een
ureterocutaneostom ie volgens Sober verricht. Bij een
ernstige obstructie  op de ureterovesicale overgang zal de 
urineafvloed aanvankelijk  normaal via de blaas verlo­
pen. Met cystografie of urodynamisch onderzoek wordt 
de effectiviteit v a n  de kleppendestructie bij alle kinde­
ren gecontroleerd. Wanneer er voldoende medewerking 
van de k inderen  is wordt een zogenaamde urine-flow- 
curve gemaakt e n  het residu van urine in de blaas na mie­
de gemeten.
Bij patiënten m e t  urethrakleppen is aandacht nodig 
voor de voeding en voor de elektrolytstoornissen. Er 
wordt bij verm inderde  nierfunctie eiwitarme, fosforarme 
voeding gegeven eventueel met calciumcarbonaat om 
fosfor in het v o ed se l te binden. Voorts dient gelet te 
worden op vo ldoende  zoutaanbod. Een lijdelijke onge­
voeligheid van h e t  distale gedeelte van het nefron voor 
aldosteron kan op treden  met als gevolg soms levensbe­
dreigende hyperkaliem ic .2
Wat is de u iteindelijke prognose voor deze kinderen? 
D e resultaten v a n  een groot onderzoek uitgevoerd in 
Londen stem m en somber hierover.3 De 98 onderzochte 
kinderen konden  11-22  jaar na het stellen van de diagno­
se worden gevolgd. Bij 31 was de uitkomst slecht: 10 
stierven aan nierinsufficiëntie, 15 waren afhankelijk van 
continue dialyse e n  bij 6 was de serumcreatinineconcen- 
tratie >  150 |im ol/L  Het toekomstperspectief werd als 
'goed’ beoordeeld  bij een serumcreatininewaarde <  150 
jumol/1, wat onzes inziens te optimistisch is.
Wanneer bij d e z e  kinderen tot niertransplantatie
f i g u u r  3 . Echogram v a n  een jongen met urethrakleppen. De 
verdikte blaaswand (rechter pijl) en een uitgezette ureter (lin­
ker pijl) zijn zichtbaar.
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dient te worden overgegaan, dient hieraan een urodyna- 
mische evaluatie vooraf te gaan. Met adequate zorg zijn 
dan goede resultaten te bereiken.4
De gegevens uit Londen beklemtonen nog eens de 
noodzaak de kinderen met urethrakleppen langdurig te 
blijven volgen, dat wil zeggen minstens tot zij volwassen 
zijn.
Wat is nu de verklaring voor de gestoorde nierfunctie 
ondanks een optimale chirurgische en medicamenteuze 
behandeling? Het is duidelijk dat de nieren reeds in ute­
ro in meer of mindere mate irreversibel zijn beschadigd. 
Twee hypothesen werden naar voren gebracht: de be­
schadiging wordt teweeggebracht door obstructie van de 
urinewegen in utero of er is sprake van een abnormaal 
functioneren van de ureterknop in de interactie met het 
zich ontwikkelend nierparenchym.
In een klassiek onderzoek van Beek bij lammeren 
werden de ureters volledig afgesloten.5 Wanneer dit ge­
daan werd in de eerste helft van de zwangerschap leidde 
dit tot nierdysplasie, maar wanneer het gebeurde in de 
tweede helft ontstond enkel hydronefrose. Bij nierdys­
plasie is er een abnormale ontwikkeling van het nierpa­
renchym: het aantal nefronen is afgenomen en er zijn 
primitieve verzamelbuizen, omringd door mesenchy- 
maal weefsel; kraakbeen en cysten kunnen aanwezig zijn 
en glomerulaire sclerose kan worden waargenomen. 
Niet alle onderzoekers konden deze bevindingen beves­
tigen. Zo vonden Peters et al. bij lammeren waarbij ex­
perimentele urethraobstructie in de eerste helft van de 
zwangerschap was aangebracht, alleen hydronefrose.6
In de opvatting van Stephens is er naast de aanwezig­
heid van urethrakleppen een abnormale functie van de 
ureterknop.7 Hij vestigde de aandacht op de abnormale 
uitmonding van de ureter in de blaas. Deze was lateraal 
gelegen van de normale uitmonding. Een grotere kennis 
van de normale nierontwikkeling is nodig om deze hypo­
thesen adequaat te toetsen. In beide opvattingen is tot 
nu toe geen plaats voor een intra-uteriene ingreep, waar­
bij de obstructie wordt opgeheven in de tweede helft van 
de zwangerschap.8
ABSTRACT
Congenital urethral valves: findings in 73 children.
Objective. To inventory symptoms of children with urethral 
valves, and their prognosis.
Design. Descriptive,
Setting. Department of paediatrics and urology, University of 
Nij megen.
Methods. Symptoms were evaluated from clinical data and 
interviews of the parents of 73 patients. The glomerular filtra­
tion rate (GFR) was calculated from the serum creatinine level 
by the method of Counahan.
Results. Symptoms indicating an urethral obstruction, e.g. 
diminished urinary jet, were rare (20% of the children). Gen­
eral symptoms prevailed: vomiting, anorexia, growth failure, 
fever. After 2 years 11 out of 53 children had a GFR <  25 ml/ 
min/1,73 m2 body surface area.
Conclusion. Specific symptoms indicating an urethral ob­
struction are rare. The glomerular filtration is often diminished. 
There are no measures to prevent loss of renal function.
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Bladyxilling
Alcohol en perversie 
Hoewel bij sexueele perversiteiten hoofdzakelijk een aangebo­
ren aanleg, verworven nerveuse of geestelijke stoornissen, vaak 
ook slechte gewoonten als oorzaak worden aangegeven, en ook 
temporair zulke perversies bij nervositeit, hysterie, enz, wel op­
treden, werd tot nog toe de alcohol niet als oorzaak genoemd, 
maar toch gelukte het f o r e l  een aantal gevallen, waarvan hij 
er zeven mededeelt, te verzamelen waarbij het alcoholgebruik 
of -misbruik zeer zeker een rol speelde, en in de meeste geval­
len een, waardoor het kwaad verergerde. Globaal enumereert 
hij vele andere gevallen, zoowel van contraire geslachtsneiging 
als van exhibitie, ontucht met kinderen, ook exquisiet vrouwe- 
iijke urningen, waarbij de alcohol een pernicieuse rol speelde, 
want in nüchteren toestand kunnen dergelijke personen hun 
perverse neiging in toom of althans voor het groote publiek 
verborgen houden, maar drank-incorporatie zweept de patho­
logische neiging op tot ruwe onvoorzichtigheid, waardoor de 
zieken zichzelf lichamelijk en sociaal te gronde richten, zoodat 
eigenlijk ten slotte het alcohol-exces nog schadelijker is dan de 
perversiteit. Dat de urning, de geslachtelijk-perverse, die zich 
alleen tot zijn eigen geslacht voelt aangetrokken, zichzelf een 
ongelukkig wezen gevoelt, wien het geluk van een huisgezin 
ontzegd is, en ruw, liederlijk en vertwijfelend wordt, cynisch als 
ze vaak zijn, is begrijpelijk; maar toch rijst de vraag, waarom 
een urning wegens zijn perverse en verboden geslachtsdrift 
meer aan het levensgeluk zou wanhopen dan een roomse h- 
katholiek priester of een oude jongejuffrouw, waar toch weten­
schap, philantropie, kunst en dergelijke hem nog een schoon 
ideaal leven kunnen verschaffen. De alcohol is hem echter een 
groot gevaar; mijdt hij dien, dan zal zijn lot hem het minst zwaar 
vallen. Gaat men na, dat meer dan de helft der vergrijpen tegen 
de persoon aan den alcohol geweten moet worden, en dat daar­
onder die tegen de zedelijkheid een hoog percent uitmaken, 
dan is dit voor f o r e l  een reden, waarom de psychiater aan de 
rol van den alcohol bij sexueele abnormaliteiten meerder aan­
dacht moet gaan schenken.
(Wetenschappelijke Mededeelingen. Ned Tijdschr Geneeskd
1895;391:324-5-)
